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Введение. Артрогрипоз – один из наиболее тяжелых врожденных пороков развития опорно-двигательного аппарата, характе-
ризующийся наличием 2 и более контрактур крупных суставов, поражением мышц, а также передних рогов спинного мозга. 
Одной из основных проблем, обусловливающих ограничение или невозможность самообслуживания пациентов, является отсут-
ствие активных движений в суставах верхних конечностей, которое восстанавливается путем аутотрансплантации мышц 
различных донорских областей. Процессы реабилитации после таких операций связаны в том числе и с нейрональными перестрой-
ками в центральной нервной системе как в спинном, так и в головном мозге, в частности в корковых его отделах.
Цель исследования – оценить возможное отражение заболевания артрогрипозом у детей в амплитудных и нейродинамических 
показателях электроэнцефалограммы (ЭЭГ).
Материалы и методы. Изучали электрофизиологические показатели активности коры головного мозга у детей с диагнозом 
артрогрипоза и здоровых детей сходного возраста. Оценивали такие показатели ЭЭГ, как мощность и длинновременные корре-
ляции (метод оценки динамики нейрональной активности) в диапазонах 4–8, 8–12 и 12–16 Гц. Поражения оценивали на основе 
клинических шкал.
Результаты. Анализ данных показал, что у детей с артрогрипозом, по сравнению с детьми без патологий, имеется достовер-
ное снижение мощности ЭЭГ по всем исследованным частотным диапазонам. Кроме того, продемонстрирована достоверная 
корреляция мощности ЭЭГ со степенью восстановления двигательных функций верхних конечностей после операций по ауто-
трансплантации различных групп мышц в позицию двуглавой мышцы плеча. Полученные результаты отражают корреляцию 
электрофизиологических параметров коры головного мозга с процессами, связанными с патологией артрогрипоза. При этом 
нейродинамические параметры у детей с артрогрипозом не отличаются от таковых у здоровых детей. По результатам мож-
но констатировать факт отражения заболевания артрогрипозом в снижении электрической активности коры больших полу-
шарий головного мозга в частотном диапазоне 4–16 Гц при сохранении нейродинамических показателей, сходных с группой 
детей без заболевания.
Заключение. В данной работе показано достоверное отличие мощности ЭЭГ в диапазонах 4–8, 8–12 и 12–16 Гц у детей с артро-
грипозом и здоровых детей. Однако разницы в таком важном нейродинамическом показателе, как длинновременные корреляции, 
не обнаружено. Возможно, факт снижения амплитуды ритмов в ЭЭГ у больных детей объясняется их более низкой общей мо-
торной активностью.
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Нервно-мышечные Б ОЛ Е З Н И
Neuromuscular DISEASES
Введение
Артрогрипоз является одним из наиболее тяжелых 
врожденных пороков развития опорно-двигательного 
аппарата, характеризующихся врожденными контрак-
турами 2 и более суставов, гипотрофией или атрофией 
мышц и поражением мотонейронов спинного мозга 
[1, 2]. Лечение пациентов с артрогрипозом, применя-
емое в мире, в целом сходно: восстановление утрачен-
ной функции сгибания предплечья путем аутотранс-
плантации мышц различных (наиболее сохранных) 
донорских областей [3, 4]. Однако результаты лечения 
не всегда удовлетворительны, что связано не только 
с морфологическими изменениями в мышцах вслед-
ствие заболевания, но и со сложностью процесса пере-
обучения аутотрансплантата выполнению новой дви-
гательной функции. Операции по аутотрансплантации 
мышц уникальны, в том числе и с точки зрения того, 
каким образом мозг человека перестраивает управле-
ние мышцами, т. е. как протекают пластические пере-
стройки в центральной нервной системе (ЦНС) [1, 5]. 
Вероятно, именно способность к таким процессам 
перестройки обусловливает успешность развития но-
вых двигательных функций после проведения необхо-
димых операций у детей с артрогрипозом [5]. Такая 
связь, возможно, обнаруживается через наличие кор-
реляции значимых функциональных характеристик 
ЦНС со степенью реабилитации.
В данной работе сравнивали показатели состояния 
коры головного мозга у детей с артрогрипозом и здо-
ровых детей. Эти показатели далее сопоставляли 
Background. Arthrogryposis is one of the most severe congenital abnormalities of the musculoskeletal system characterized by 2 or more 
contractures of the large joints, muscle and anterior grey column pathology. One of the main problems making selfcare limited or impossible 
for the patients is an absence of the active movements in the joints of the upper extremities which can be restored through autologous trans-
plantation from the various donor areas. Processes of the rehabilitation after these operations are associated with neuronal remodeling 
in the central nervous system both in the spinal cord and the brain, in the cortial regions in particular. 
The objective is to evaluate possible reflection of arthrogryposis in the amplitude and neurodynamical characteristics of the electroencepha-
logram (EEG) in children.
Materials and methods. Electrophysiological characteristics of the cerebral cortex in children with arthrogryposis and healthy children 
of the same age were examined. Such EEG characteristics as power and long-range temporal correlations (evaluation of the neuronal activ-
ity dynamics) in ranges of 4–8, 8–12, and 12–16 Hz were measured. The results were evaluated in accordance with clinical scales.
Results. Data analysis has shown that children with arthrogryposis have significantly decreased EEG power in all of the studied ranges com-
pared to healthy children. Additionally, a significant correlation between EEG power and the level of restoration of motor functions in the 
upper extremities after autologous transplantation of various muscle groups in the position of the biceps was observed. The obtained results 
reflect correlation between the electrophysiological parameters of the cerebral cortex and processes associated with arthrogryposis pathology. 
However, neurodynamical parameters in children with arthrogryposis are similar to those in healthy children. The results allow to state that 
arthrogryposis is reflected through decreased electrical activity of the cerebral cortex in 4–16 Hz range with preservation of neurodynamic 
characteristics typical for disease-free children.
Conclusion. In this study, a significant difference in EEG power in 4–8, 8–12, and 12–16 Hz ranges between children with arthrogryposis 
and healthy children was demonstrated. However, there was no difference in such an important neurodynamical characteristic as long-
range temporal correlations. It is possible that decreased amplitude of EEG rhythms in children with arthrogryposis is caused by their lower 
motor activity in general.
Key words: arthrogryposis, electroencephalogram, long-range temporal correlations, rehabilitation
For citation: Blagoveschenskiy E.D., Agranovich O.E., Kononova E.L. et al. Characteristics of electrophysiological activity of the cerebral 
cortex in children with arthrogryposis. Nervno-myshechnye bolezni = Neuromuscular Diseases 2018;8(2):25–32.
со степенью успешности двигательной реабилитации 
после проведенных хирургических операций. Для это-
го использовали методику регистрации электроэнце-
фалограммы (ЭЭГ), которая, как известно, отражает 
нейрональную активность коры головного мозга. 
Одним из ключевых параметров в оценке ЭЭГ являет-
ся анализ соотношения амплитуды в различных ча-
стотных диапазонах [6, 7]. Однако у детей спектраль-
ные максимумы выражены не так четко, как у взрослых 
[7, 8]. В связи с этим был выбран диапазон частот 
от 4 до 16 Гц, подразделенный на 3 интервала: 4–8, 
8–12 и 12–16 Гц, что соответствует стандартным рит-
мам тета, альфа и бета (частично), наиболее выражен-
ным у взрослых [6]. Кроме того, в настоящей работе 
впервые применили оценку такого показателя, как 
длинновременные корреляции (ДВК) в ЭЭГ у детей 
с артрогрипозом. ДВК позволяют изучать особенности 
развития нейрональной активности во времени путем 
вычисления затухания автокорреляционной функции. 
ДВК представляют особый интерес, поскольку их на-
личие в динамике нейрональной активности может 
свидетельствовать о том, что нейронные сети коры 
головного мозга функционируют в так называемом 
критическом состоянии [9, 10], которое, в свою оче-
редь, связывают с оптимальным нейрональным состо-
янием для обработки информации в головном мозге 
[11]. Такое критическое состояние может также рас-
сматриваться как баланс между торможением и возбу-
ждением в нервной системе [12]. Результаты предыду-
щих исследований продемонстрировали значимость 
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ДВК для сенсорной и моторной активности [10, 13, 
14]. Однако изучение ДВК и амплитуды нейрональных 
осцилляций у детей с артрогрипозом ранее не осу-
ществлялось, что определило необходимость проведе-
ния данного исследования.
Цель исследования – оценить возможное отраже-
ние заболевания артрогрипозом у детей в амплитудных 
и нейродинамических показателях ЭЭГ.
материалы и методы
Пациенты. Была проведена запись ЭЭГ у 15 боль-
ных артрогрипозом (7 мужского и 8 женского пола) 
в возрасте 2–17 лет (средний возраст 7,9 года). Группу 
сравнения составили 10 здоровых детей (6 мужского 
и 4 женского пола) в возрасте от 2–11 лет (средний 
возраст 6,8 года).
Регистрацию ЭЭГ выполняли за неделю до ауто-
трансплантации различных групп мышц (большой 
грудной мышцы (БГМ), широчайшей мышцей спины, 
длинной головки трехглавой мышцы плеча (ДГТМП), 
БГМ в сочетании с ДГТМП) в позицию двуглавой 
мышцы плеча, в ранние (через 2–5 нед) и поздние 
(через 1–2 года) сроки после нее. Отметим, что запись 
ЭЭГ до операции и после нее проводили не у всех па-
циентов основной группы, и в таких случаях оценива-
ли только самые ранние записи ЭЭГ. Таким образом, 
сравнение ЭЭГ до вмешательства и после него не вхо-
дило в данное исследование, а все записи ЭЭГ у паци-
ентов основной группы рассматривали как записи ЭЭГ 
у «детей с артрогрипозом».
Все пациенты и / или их законные представители 
добровольно подписали информированное согласие 
на участие в исследовании, публикацию персональных 
данных.
Оценка тяжести заболевания и успешности реаби-
литации. Восстановление активного сгибания в лок-
тевом суставе (12 больных, 15 случаев) осуществляли 
путем аутотрансплантации следующих вариантов 
мышечных лоскутов: БГМ (n = 10), широчайшая 
мышца спины (n = 3), ДГТМП (n = 1), БГМ в сочета-
нии с ДГТМП (n = 1). У 3 больных оперативные 
вмешательства выполняли поэтапно с 2 сторон. При 
клиническом исследовании оценивали следующие 
показатели: амплитуду движений в локтевом суставе 
(активные и пассивные), силу мышц сгибателей пред-
плечья по стандартной 5-балльной шкале, возмож-
ность выполнения навыков самообслуживания. Кро-
ме того, на основании клинико-неврологического 
обследования определяли уровень поражения спин-
ного мозга, что позволяло прогнозировать успешное 
использование того или иного аутотрансплантата 
[15]. По данным B. F. Morrey и соавт., диапазон дви-
жений в локтевом суставе в норме составляет 0–145°, 
функциональный диапазон – 30–130°. Однако боль-
шинство повседневных действий осуществляется 
в диапазоне 60–120° (так называемый полезный 
диапазон). Дефицит разгибания предплечья 60° по-
зволяет пациенту пользоваться костылями, креслом-
каталкой, а также осуществлять гигиенические меро-
приятия [16]. Для оценки функции локтевого сустава 
(до операции и после нее) использовали модифици-
рованную шкалу Van Heest, включающую определе-
ние амплитуды активного сгибания в локтевом суста-
ве, силы мышц сгибателей предплечья, дефицит 
разгибания в локтевом суставе, а также необходи-
мость применения компенсаторно-приспособитель-
ных механизмов при выполнении основных действий 
самообслуживания [17].
Рис. 1. Пример участка записи электроэнцефалограммы у пациентки с артрогрипозом 6 лет
Fig. 1. Example of an encephalogram fragment of a female patient with arthrogryposis
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Запись ЭЭГ проводили в звукоизолированном ка-
бинете, в котором находились записывающая установ-
ка, специальное кресло для пациента и стул ассистента. 
Для регистрации ЭЭГ использовали приборы Мицар-
ЭЭГ-202 (Мицар, Россия) с 30 каналами записи 
и 21-канальный NVX-36 (МКС, Россия). Применяли 
систему регистрации 10–20 %. Референтным являлся 
электрод Cz. При дальнейшей обработке выполняли 
анализ относительно усредненного электрода. Частота 
дискретизации составляла 500 Гц.
Во время регистрации ЭЭГ дети находились в при-
сутствии одного из родителей и сидели в специальном 
кресле. Запись проводили в течение 10 мин, непрерывно.
Перед непосредственным анализом запись ЭЭГ 
подвергли предобработке: полосной фильтрации с по-
лосой пропускания 1–45 Гц (фильтр Баттерворта 4-го 
порядка). С помощью визуальной оценки были выяв-
лены и удалены из анализа каналы и эпохи с высоким 
уровнем шума. На рис. 1 приведен пример записи ЭЭГ 
с удовлетворительным уровнем шума. Артефакты 
от моргания были удалены с использованием анализа 
независимых компонент пакетом FastICA (Hyvarinen, 
1999).
Для анализа данных выбраны 3 частотные полосы: 
4–8, 8–12 и 12–16 Гц. Для амплитуды в каждом частот-
ном диапазоне оценивали среднее значение на основе 
огибающей сигнала после полосной частотной филь-
трации. Огибающую кривую строили на основе пре-
образования Гильберта.
Для оценки ДВК использовали метод детрендиро-
ванного флуктуационного анализа с окнами 5–50 с 
(число окон 30), который является разновидностью 
автокорреляционного анализа, применимого к неста-
ционарным процессам. Подробное описание данного 
метода приведено у R. Hardstone и соавт. [9].
Статистическая оценка результатов. Для сравнения 
групп применяли непараметрический метод Вилкок-
сона. Для учета поправки на множественные сравне-
ния использовали поправку Бонферрони. Внутригруп-
повые значения (амплитуду ритма и уровень 
реабилитации) сравнивали с помощью коэффициента 
корреляций Спирмена.
Результаты
Особенности процедуры регистрации ЭЭГ у детей. 
Отметим, что при регистрации ЭЭГ у детей имеются 
определенные сложности. Одна из них – трудность 
контроля уровней бодрствования и внимания. 
Для поддержания ребенка на среднем уровне бодрст-
вования (не засыпает и не занимается активными 
мыслительными процессами) приходится обращаться 
к нему с отвлекающими вопросами, а в некоторых 
случаях – прибегать к показу мультфильма.
Другой существенной проблемой записи ЭЭГ у де-
тей является произвольная их двигательная актив-
ность, в целях контроля которой желательно присут-
ствие одного из родителей ребенка во время записи 
ЭЭГ. Необходимо подчеркнуть, что визуально опреде-
ляемый уровень двигательной активности у больных 
артрогрипозом и здоровых детей отличается – репер-
туар движений и легкость их совершения существенно 
ниже в группе больных детей [1, 2].
Также в целях сглаживания эффекта от эмоцио-
нального восприятия процедуры записи ЭЭГ прово-
дится предварительное ознакомление ребенка с необ-
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Рис. 2. Электроэнцефалограммные спектры здоровых детей (а) (n = 10) и больных артрогрипозом (б) (n = 15). Каждая линия представляет 
усредненный спектр по всем каналам одного ребенка (запись длительностью 10 мин). По оси ординат – логарифмическое представление мощно-
сти, мкВ2/Гц
Fig. 2. Electroencephalographic spectra in healthy children (а) (n = 10) and children with arthrogryposis (б) (n = 15). Each line represents an averaged 














демонстрацию безопасности и комфортности шапоч-
ки с закрепленными на ней электродами.
На рис. 1 приводится фрагмент записи ЭЭГ паци-
ентки с артрогрипозом.
ЭЭГ и спектральный анализ. Существенным отли-
чием ЭЭГ детей является нечеткая выраженность спек-
тральных максимумов, обычно наблюдаемых у взро-
слых. Спектры всех исследованных здоровых детей 
и больных артрогрипозом представлены на рис. 2.
Обращает на себя внимание большая вариатив-
ность значений мощности у больных артрогрипозом. 
Однако это может быть связано с неодинаковым чи-
слом детей в группах. Также стоит отметить отсутствие 
четко выраженных максимумов, соответствующих 
основным ритмам – альфа (8–12 Гц) и бета (15–30 Гц).
Статистический анализ. В табл. 1 приведены изме-
рения амплитуды и ДВК в исследуемых частотных 
диапазонах ЭЭГ.
Амплитуда во всех частотных диапазонах была 
больше у здоровых детей. Для проверки этого факта 
проведено статистическое сравнение значений ампли-
туды и ДВК по частотным диапазонам с помощью 
критерия Вилкоксона. Показано достоверное различие 
амплитуды по всем исследуемым частотным диапазо-
нам. При этом статистическая достоверность сохраня-
ется и при применении поправки Бонферрони (6 срав-
нений). Мы не обнаружили статистически значимого 
изменения ДВК у больных артрогрипозом по сравне-
нию со здоровыми детьми (табл. 2).
Таким образом, имеется существенное снижение 
амплитуды ЭЭГ в исследуемых частотных диапазонах 
у детей с артрогрипозом.
Данный вывод подтверждает и анализ связи ам-
плитуды со степенью восстановления у больных ар-
трогрипозом. Значения уровня значимости коэффи-
циента корреляции по Спирмену приведены в табл. 3. 
Причем наибольший уровень достоверности проявля-
ется в нижних частотных диапазонах. Все корреляции 
были положительными.
Также был проведен анализ связи уровня реабили-
тации и возраста. Показана достоверная отрицатель-
ная корреляция этих параметров (p = 0,000027).
Обсуждение
В настоящей работе впервые была осуществлена 
оценка изменений на ЭЭГ у детей с диагнозом 
Таблица 1. Среднее и стандартное отклонение значений амплитуды и ДВК, а также их отношение в 3 частотных диапазонах у здоровых 
детей и больных артрогрипозом


























4–8 6,11 ± 1,05 0,62 ± 0,03 2,52 ± 2,20 0,60 ± 0,06 2,40 1,03
8–12 4,60 ± 0,97 0,63 ± 0,04 1,37 ± 1,06 0,62 ± 0,05 3,35 1,02
12–16 2,60 ± 0,57 0,60 ± 0,02 1,08 ± 0,83 0,60 ± 0,06 2,4 1,0
Примечание. Здесь и в табл. 2, 3: ДВК – длинновременные корреляции. 
Note. Here and in Tables 2, 3: LRTC – long-range temporal correlations.
Таблица 2. Значения уровня значимости Т-критерия Вилкоксона 
для сравнения групп здоровых детей и больных артрогрипозом по ам-
плитуде и ДВК для 3 частотных диапазонов
Table 2. Significance levels of Wilcoxon signed rank test for comparison  
of healthy children and children with arthrogryposis by amplitude and 











*Статистическая достоверность, сохраняющаяся 
при применении поправки Бонферрони. 
*Statistical significance valid after Bonferroni correction.
Таблица 3. Значения уровня значимости коэффициента корреляции 
Спирмена при сравнении амплитуды и ДВК со степенью двигательно-
го восстановления
Table 3. Significance levels of Spearman»s rank correlation coefficient for 











*Достоверные связи с учетом применения поправки Бонферрони. 
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артрогрипоза. В большинстве данных, приведенных 
в литературе, артрогрипоз связывают с повреждением 
мотонейронов спинного мозга [1, 2]. Однако нервная 
система функционирует как единое целое, и измене-
ние на одном уровне может отражаться и на нейро-
нальной активности других уровней [18].
Одной из особенностей мозга приматов является 
наличие прямых кортико-мотонейрональных связей, 
что, возможно, обусловливает высокий уровень 
контроля точных произвольных движений [19, 20]. 
Соответственно, нарушение в функционировании 
мотонейронов спинного мозга будет отражаться 
и на кортикальном уровне. Кроме того, возможно 
и вовлечение собственных нейрональных систем 
спинного мозга, напрямую связанных с мотонейрона-
ми, которые также играют ключевую роль в организа-
ции движения [21–23] и отражаются в электрофизио-
логических параметрах головного и спинного мозга. 
Однако систематических исследований различий био-
потенциалов мозга у больных артрогрипозом от пока-
зателей здоровых детей до настоящего времени не про-
водилось.
У детей, больных артрогрипозом, существенно 
снижены репертуар и уровень двигательной активно-
сти [1, 24], что в первую очередь объясняется невоз-
можностью выполнять полноценные движения в свя-
зи с врожденной патологией опорно-двигательного 
аппарата. Снижение двигательной активности, веро-
ятно, отражается на всех уровнях активности голов-
ного мозга [25]. Таким образом, снижение амплитуды 
осцилляций в основных частотных диапазонах отра-
жает пониженную моторную активность у больных 
артрогрипозом. Такой вывод подтверждается увеличе-
нием мощности в альфа-диапазоне при повышенной 
общей двигательной активности [26, 27]. Причем этот 
эффект проявляется тем существенней, чем моложе 
человек [28].
Одним из важных методологических моментов 
является необходимость учета разности в уровне бодр-
ствования и моторики детей во время проведения 
записи ЭЭГ. Как мы отмечали ранее, у пациентов 
наблюдалась пониженная моторная активность 
по сравнению со здоровыми детьми. Однако из данных 
литературы известно, что выполнение движений со-
провождается выраженным снижением амплитуды 
нейрональной активности в альфа- и бета-диапазонах 
[29, 30]. Из этого следует, что если бы разница в двига-
тельной активности между больными и здоровыми 
детьми действительно была бы обусловлена моторной 
активностью во время проведения исследования, 
то мы должны были ожидать более низкие значения 
амплитуд на ЭЭГ именно у здоровых детей. Однако 
этого не наблюдалось, из чего можно сделать вывод 
о том, что более низкое значение амплитуд у больных 
артрогрипозом не связано с выполнением самих дви-
жений во время записи ЭЭГ, а, скорее, действительно 
отражает некоторый пониженный тонический уровень 
нейрональной активности коры больших полушарий.
Большой интерес представляет отсутствие сущест-
венных изменений в ДВК. Поскольку ДВК отражают 
нейродинамические характеристики, включая соотно-
шение возбуждения и торможения, а также эффектив-
ность передачи информации [9], было интересно оце-
нить, происходит ли изменение ДВК у детей 
с артрогрипозом. Например, показано, что смещение 
в ДВК отражает изменения на ЭЭГ у пациентов с раз-
личными заболеваниями ЦНС, такими как шизофре-
ния [31], депрессия [14], эпилепсия [32], болезнь 
Альцгеймера [33], болезнь Паркинсона [34]. Получен-
ные данные свидетельствуют о том, что ДВК у детей 
с артрогрипозом остаются такими же, как и у здоровых 
детей. Среднее значение ДВК у исследуемых детей со-
ставило ~0,6, что ниже чем у взрослых (~0,7) [35]. Факт 
наличия более низких ДВК у детей, чем у взрослых, был 
также описан в работе [36]. Отсутствие изменения ДВК 
в нейрональной активности у больных артрогрипозом 
свидетельствует о том, что динамика нейрональных 
процессов не изменена, и при наличии функционально 
сохранного скелетно-мышечного аппарата нейрональ-
ные сети, вероятно, способны осуществлять свою рабо-
ту. Это подтверждается тем, что после мышечных пере-
садок дети способны овладеть новыми моторными 
навыками [1]. Это требует дополнительной проверки 
на большей выборке пациентов.
Можно констатировать тот факт, что у пациентов 
с артрогриппозом по сравнению со здоровыми детьми 
того же возраста снижена корковая электрическая 
активность в диапазоне 4–16 Гц.
Заключение
В данной работе показано достоверное различие 
мощности ЭЭГ в диапазонах 4–8, 8–12 и 12–6 Гц у де-
тей, больных артрогрипозом, и здоровых детей. Одна-
ко разницы в таком важном нейродинамическом по-
казателе, как ДВК, не обнаружено. Возможно, факт 
снижения амплитуды ритмов на ЭЭГ у больных детей 
объясняется их более низкой общей моторной актив-
ностью.
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